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Resumen de comunicacion:

Introduccion:

La disgenesia gonadal mixta (DGM) es un trastorno del desarrollo sexual (TDS) extremadamente
raro, caracterizado por asimetria gonadal con un teste, por lo general disgenético, en un lado,

y una gonada en cintilla en el lado contralateral. Los rasgos fenotipicos son variados e incluyen
varones normales, mujeres con o sin signos de sindrome de Turner, y casos de genitales ambiguos.
El cariotipo mas comtn es el mosaicismo 45 XO/46 XY.

La cirugia minimamente invasiva ha revolucionado muchos de los aspectos relativos a la cirugia
urolégica, y las indicaciones para el manejo laparoscépico se han extendido de manera gradual

a los nifios con TDS. Permite la evaluacion laparoscépica, gonadectomia, extirpacién de restos
miillerianos y ocasionalmente biopsia gonadal de los casos con DGM.

Objetivo:

Material y método:

Presentamos un varén con diagnéstico de sospecha intrautero de TDS, con cariotipo prenatal

que muestra mosaicismo XO/XY. Al nacimiento se confirma TDS. A la exploracién presenta
hipospadias proximal y una marcada asimetria escrotal, con bolsa izquierda bien desarrollada

y génada palpable, de tamafio y consistencia normales, compatible con testiculo u ovoteste. El
hemiescroto derecho se halla vacio e hipoplasico, no se palpa génada derecha ni en bolsa ni en
region inguinal.

La ecografia no identifica teste derecho, y a nivel abdominal en localizacion paravesical derecha se
observa una estructura con morfologia en capas que recuerda el aspecto ecografico de la cavidad
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uterina y que podria corresponder con un ttero rudimentario. La resonancia magnética nuclear
confirma los hallazgos ecograficos y en la zona derecha se aprecia un hemittero derecho con cérvix
y cavidad endometrial identificable, sin identificarse ovario o testiculo en esta drea. Como hallazgo
adicional se aprecia rifién en herradura.

La citogenética atestigua el mosaicismo 46 XO/XY 40/60 en FISH, siendo el estudio molecular del
cromosoma Y normal (AZF, PABY y SRY). Los estudios hormonales también son normales para su
edad.

Se interviene a los seis meses con acceso laparoscépico mediante tres trécares de 5 mm, en
localizacién supraumbilical, fosa iliaca izquierda y flanco izquierdo, y neumoperitoneo a 10 mm
Hg. Se aprecia en localizacién paravesical derecha una estructura que recuerda a una trompa

de Falopio con una cintilla gonadal. Esta estructura tubulariforme se extiende hacia la zona de
uretra posterior, con la que parece continuarse. Se resecan los restos miillerianos tras diseccién
exhaustiva, ayudados por el bisturi harmoénico, y el extremo mas distal en comunicacién con la
uretra se liga con Endoloop® y se secciona. Se extraen los restos a través de un trécar. En el mismo
acto quirdrgico se realiza biopsia transescrotal de la gonada izquierda.

La evoluciéon postoperatoria fue excelente, con tolerancia oral a las 6 horas y alta a las 24 horas de
la intervencién. Los padres manifiestan un alto grado de satisfaccion con el confort del paciente.
La correccion del hipospadias esté prevista para realizar cuando el paciente cumpla 18 meses.

Resultados:

Conclusiones:

La laparoscopia es un abordaje excelente para los pacientes con TDS, incluida la DGM, porque
permite la realizacién mediante cirugia minimamente invasiva de todos los procedimientos
incluyendo evaluacién, biopsia y gonadectomia para diagnoéstico y tratamiento. Permite una
vision excelente de las gonadas intraabdominales y los genitales internos mediante magnificacién,
manteniendo un espacio amplio, un acceso facil a la cavidad pélvica y una iluminacién adecuada,
y es muy util para el diagndstico correcto de estos pacientes. Ademds disminuye el postoperatorio,
mejora la cosmética y reduce el impacto psicolégico de los progenitores y del paciente en un futuro
proximo.
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